РЕДКИЙ СЛУЧАЙ СОЧЕТАННОЙ ПАТОЛОГИИ – АНОМАЛЬНЫЙ ДРЕНАЖ ПОРТАЛЬНОЙ СИСТЕМЫ В КОРОНАРНЫЙ СИНУС, ГИПОПЛАЗИЯ ПРАВОЙ ВЕТВИ ВОРОТНОЙ ВЕНЫ И ВЫСОКАЯ ЛЕГОЧНАЯ ГИПЕРТЕНЗИЯ by S.V. Gautier  et al.
88
ВЕСТНИК ТРАНСПЛАНТОЛОГИИ И ИСКУССТВЕННЫХ ОРГАНОВ  том XVI   № 2–2014
РЕДКИЙ СЛУЧАЙ СОЧЕТАННОЙ ПАТОЛОГИИ – 
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Цель: представить редкий случай сочетанной патологии – аномальный дренаж портальной системы в ко-
ронарный синус, гипоплазия правой ветви воротной вены и высокая легочная гипертензия. Материалы 
и методы. Пациент П. 22 лет поступил в отделение хирургии врожденных пороков сердца ФГБУ «ФНЦ 
трансплантологии и искусственных органов им. акад. В.И. Шумакова». После обследования поставлен 
диагноз «врожденный порок – аномалия впадения воротной вены в правое предсердие; недостаточность 
трехстворчатого клапана 3–4-й степени; высокая легочная гипертензия; недостаточность кровообраще-
ния IIa, III функциональный класс». По данным спиральной компьютерной томографии, отсутствует 
внyтрипеченочное деление воротной вены. Вена дренируется в правое предсердие посредством шун-
та диаметром 2,3 см следующего от воротной вены в коронарный синус. Результаты. Учитывая бес-
перспективность консервативной терапии, для пациента единственным методом радикальной помощи 
является двухэтапное хирургическое вмешательство – трансплантация сердечно-легочного комплекса и 
трансплантация печени. Заключение. Описанный редкий клинический случай демонстрирует сочетание 
врожденной аномалии портальной системы и сердца с высокой легочной гипертензией, в основе которо-
го лежит функционирующий эмбриональный венозный проток (ductus venosus), шунтирующийся в обход 
печени в правое предсердие (коронарный синус), в сочетании с гипоплазией правой воротной вены.
Ключевые слова: гипоплазия воротной вены, аномальный дренаж портальной системы.
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КЛИНИЧЕСКИЕ НАБЛЮДЕНИЯ
Aim: to present an exceptional case of the combined pathology – an abnormal drainage of portal system to the 
coronary sinus, hypoplasia of the right branch of the portal vein and high pulmonary hypertension. Materials 
and methods. The patient P. of 22 years old arrived at congenital heart diseases surgical unit of V.I. Shumakov 
Federal Research Center of Transplantology and Artifi cial Organs. After the examination he was diagnosed with 
congenital disease – abnormal confl uence of the portal vein in the right atrium. Insuffi ciency of the tricuspid val-
ve 3–4. High pulmonary hypertension. Insuffi ciency of blood circulation of IIa, III functional class. After compu-
ter tomography there is no division of the portal vein. Vein is drained in the right atrium bypass with a diameter of 
2,3 cm following from the portal vein to the coronary sinus. Results. Considering hopelessness of conservative 
therapy the only method of the radical help to the patient is two-stage surgical intervention – transplantation of 
a heart-pulmonary complex and liver transplantation. Conclusion. Presented rare clinical case demonstrates the 
combination of congenital anomalies of the portal system and the heart with high pulmonary hypertension, and 
is based on a functioning fetal venous duct (ductus venosus), bypassing the liver in the right atrium (coronary 
sinus) in combination with hypoplasia of the right portal vein.
Key words: hypoplasia of portal vein, abnormal drainage of portal vein.
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Аномалия дренирования портальной вены в по-
лости сердца – это редкая врожденная патология, в 
мировой литературе описано 30 наблюдений. При 
этом врожденное отсутствие воротной вены практи-
чески у каждого пациента сочеталось с врожденны-
ми пороками сосудов разных органов. Значительно 
чаще встречается сообщение между системами во-
ротной и нижней полой вен, что особенно выражено 
при развитии портальной гипертензии [1–4, 11, 12].
Цель: представить редкое клиническое наблю-
дение – сочетание аномального дренажа порталь-
ной вены в коронарный синус, гипоплазии правой 
ветви воротной вены и наличия высокой легочной 
гипертензии.
КРАТКИЙ ИСТОРИЧЕСКИЙ ОЧЕРК
Первое упоминание о строении печени и ее сосу-
дов принадлежит F. Glisson (1654). H. Rex (1888) ус-
тановил, что основной ствол воротной вены в воро-
тах печени делится на правую и левую долевые ветви. 
Ф.Ш. Валькер (1920), В.С. Гудкова (1948), Л.Д. Ва-
силенко (1957), С.А. Боровков (1960) выделяли от 4 
до 13 анатомических вариантов образования ствола 
воротной вены из притоков. К.Х. Шмидель (1748) 
отмечал наличие 4 групп анастомозов – в области 
желудка, пищевода, толстой кишки и в малом тазу. 
Позднее эти сведения были дополнены описанием 
сосудов круглой связки печени. Клод Бернар обна-
ружил прямые сообщения между нижней полой и 
воротной венами (1858). Порто-портальные анасто-
мозы впервые обнаружила P.C. Sappey Marie (1888), 
позднее их исследовали Пик (1909), Ф.Ш. Валькер 
(1920), В.С. Гудкова (1948), А.М. Шепелев (1959) 
и др. Попутно изучению ветвей воротной вены от-
мечалось строение и топография печеночных вен, 
однако первое наиболее полное описание их было 
дано только К.Н. Делициевой (1948), а позднее 
Т.Н. Дорониной (1959), и показаны различные ано-
малии их развития [8, 10, 11].
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ЭТИОЛОГИЯ, ЭМБРИОЛОГИЯ
В раннем онтогенезе, начиная с 6-й недели, пе-
чень является органом кроветворения, а с 12-й не-
дели синтезирует желчь. В эмбриональный период 
кровь поступает в печень по пупочной вене, прохо-
дящей по свободному краю ligamentum falciforum 
в левую ветвь воротной вены. Эта часть v. portae 
соединяется с печеночной веной через ductus ve-
nosus, далее кровь поступает в правое предсердие. 
В эмбриональный период кровь из плаценты через 
пупочный канатик поступает в печень по пупоч-
ным венам, впадающим в sinus venosus. По мере 
роста печени пупочные вены быстро соединяются 
и формируют hepatic sinusoud, откуда кровь идет к 
сердцу. Правые и центральные пупочные вены ат-
рофируются интранатально, по мере формирова-
ния печеночных синусов. Дистальная часть левой 
пупочной вены достаточно большая и сохраняется 
до рождения, после чего формирует серповидную 
связку (ligamentum falciforum). Из желточных вен, 
располагающихся между синусоидами и sinus veno-
sus, формируются печеночные вены. Интранаталь-
но кровоток через правую желточную вену больше, 
чем через левую. Кровоток в левой пупочной вене 
идет более коротким путем к сердцу, за счет duc-
tus venosus, который имеет анастомозы с v. porte. 
Ductus venosus – это диагональный сосуд, сформи-
ровавшийся между правой и левой пупочными ве-
нами, на фоне быстрого роста правой доли печени 
и формирования в ней внутрипеченочных сосудов, 
играющий распределяющую роль и направляющий 
кровь от плаценты к сердцу, минуя внутрипеченоч-
ные сосуды на стадии их формирования. Таким об-
разом, ductus venosus представляет собой большой 
венозный шунт в обход печени (рис. 1). После рож-
дения пупочные вены и ductus venosus облитериру-
ются и превращаются в круглую связку (ligamentum 
teres) (рис. 2). В первые же часы после рождения 
эти структуры можно визуализировать как канали-
кулярные. Позднее ligamentum teres видна как плот-
ная структура, распространяющаяся от левой части 
воротной вены. Если возникает возрастание внут-
рипеченочного венозного давления (при циррозе), 
круглая связка печени реканализируется. Порталь-
ная кровь начинает оттекать от печени к пупку, в ре-
зультате чего варикозно расширяются околопупоч-
ные вены (caput medusae) [5–7, 10–12].
АНАТОМИЯ КРОВООБРАЩЕНИЯ ПЕЧЕНИ
К печени по печеночной артерии и воротной 
вене поступает до 20% общего объема сердечного 
выброса. Печеночная артерия отходит от чревного 
ствола и обеспечивает 25–30% афферентного кро-
вотока, доставляя к печени более 50% потребляемо-
го кислорода, утилизируемого органом в состоянии 
Рис. 1. Схема развития пупочных, желточных, пупочно-
кишечных сосудов в области печени в эмбриональном 
периоде: А – саггитальный срез в области печени; В – по-
перечный срез в области печени; С – вид органов брюш-
ной полости в 3–5 недель; D – на сроке 4 недели; Е – на 
сроке 5 недель; F – на сроке 7 недель; 1 – примитивная 
кишечная трубка; 2 – печеночный дивертикул (дивер-
тикул экстрапеченочных протоков); 3 – пупочная вена; 
4 – желточные пупочно-кишечные вены; 5 – синусоиды 
печени; 6 – проток Кювье (duct of Cuvier); 7 – порталь-
ная вена; 8 – селезеночная и верхняя брыжеечная вены 
и область их соединения, участвующая в формировании 
портальной вены; 9 – анастомозы между желточными и 
пупочно-кишечными сосудами, 10 – венозный проток 
(Arrandius ductus); 11 – печеночные вены




покоя. В то же время воротная вена, формирующа-
яся при слиянии селезеночной и верхней брыжееч-
ной вен, обеспечивает 70–75% общего печеночного 
кровотока, но доставляет к органу менее 50% необ-
ходимого кислорода. Кровь из печеночных артери-
ол и воротных венул поступает в синусоиды, далее 
в центральные венулы, образующие печеночные 
вены. Эфферентный кровоток осуществляется по 
печеночным венам, впадающим в нижнюю полую 
вену. Уменьшение поступления крови по воротной 
вене приводит к немедленному усилению кровото-
ка по печеночной артерии [11, 12].
КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ
В представленном ниже клиническом случае 
аномальный дренаж портальной вены в коронар-
ный синус сочетался с гипоплазией правой ветви 
воротной вены и легочной гипертензией IV сте-
пени.
Больной П. 22 лет поступил в отделение хирур-
гического лечения ВПС ФГБУ «ФНЦ трансплан-
тологии и искусственных органов имени академи-
ка В.И. Шумакова» 11 февраля 2013 г. с диагнозом 
«врожденный порок – аномалия впадения воротной 
вены в правое предсердие; недостаточность трех-
створчатого клапана 3-й степени; высокая легоч-
ная гипертензия; недостаточность кровообра-
щения II а, функциональный класс III; портальная 
гипертензия».
При поступлении пациент предъявлял жалобы 
на слабость, повышенную утомляемость, одышку 
и сердцебиение при физической нагрузке, купирую-
щиеся в покое, периодические отеки стоп, покаш-
ливания, усиливающиеся осенью, снижение аппети-
та и головные боли, возникающие через некоторое 
время после приема пищи.
Из анамнеза известно, что ребенок от 2-й бе-
ременности, протекавшей на фоне ОРВИ на ран-
них сроках беременности, угрозе прерывания бере-
менности в 1-м триместре, от 1-х своевременных 
самостоятельных родов. С 7 лет у пациента был 
диагностирован врожденный порок сердца – де-
фект межпредсердной перегородки. Мальчик на-
блюдался с пороком сердца в кардиологическом 
центре по месту жительства. В 2001 г. по ЭХО-КГ 
была выявлена умеренная дилатация правых от-
делов сердца и относительная трикуспидальная 
недостаточность 1–2-й степени, идиопатическое 
расширение легочной артерии. Было рекомендова-
но оперативное лечение порока сердца (ДМПП). 
В 2002 г. при предоперационном обследовании на 
ангиокардиографическом исследовании было под-
тверждено наличие ДМПП без гемодинамически 
выраженного сброса и высокая легочная гипертен-
зия (СДЛА – 95 мм рт. ст., ДДЛА – 37 мм рт. ст., 
ср.ДЛА – 56 мм рт. ст.). В связи с наличием высокой 
легочной гипертензии оперативное лечение не про-
водилось, назначена симптоматическая терапия. 
В 2007 г. поставлен диагноз «первичная легочная 
гипертензия, относительная недостаточность 
трикуспидального клапана 3-й степени; НК 2а». 
Назначен был прием норвакса (5 мг/сут), варфа-
рина (2,5 мг/сут). В 2011 г. повторно проводилось 
ангиографическое исследование с катетеризацией 
правых отделов сердца, на котором выявлено на-
личие СДЛА – 90 мм рт. ст. и на ЭХО-КГ право-ле-
вый сброс в области межпредсердного сообщения. 
В ноябре 2012 г. пациент направлен в ФГБУ «Рос-
сийский кардиологический научно-производствен-
ный комплекс» Министерства здравоохранения РФ 
для уточнения диагноза и подбора терапии, где при 
обследовании была выявлена аномалия впадения во-
ротной вены в правое предсердие. Пациенту реко-
мендована консультация в ФГБУ «ФНЦТИО имени 
академика В.И. Шумакова» для решения вопроса о 
возможности реконструктивной операции на во-
ротной вене.
При осмотре – кожные покровы бледной окрас-
ки, чистые. Телосложение астеническое. Грудная 
клетка деформирована, кифосколиоз. Область сер-
дца не изменена. В легких дыхание жестковатое, 
проводится во все отделы, хрипов нет. Визуаль-
но определяется верхушечный толчок в области 
5-го межреберья по среднеключичной линии слева 
от грудины. При аускультации – тоны сердца яс-
ные, ритмичные с ЧСС 92 удара в минуту, акцент 
2-го тона во 2-м межреберье слева от края груди-
ны. Выслушивается систолический шум с макси-
мальной интенсивностью во 2-м межреберье слева 
от края грудины и над областью мечевидного от-
ростка. Живот в размерах не увеличен, при пальпа-
ции мягкий, безболезненный во всех отделах. Печень 
не увеличена, пальпация безболезненная. Селезенка 
не пальпируется. Симптом «поколачивания» отри-
цательный с обеих сторон. Периферических оте-
ков нет.
ЭКГ: синусовый ритм, правильный, с ЧСС 
92 удара в минуту, резкое отклонение электричес-
кой оси сердца вправо, блокады задней ветви левой 
ножки пучка Гиса.
Рентгенография органов грудной клетки: рас-
ширение сердца за счет правого предсердия с экс-
пансией его стенки. Корни легких расширены, пуль-
сация их усилена. Отмечается по левому контуру 
выбухание дуги легочной артерии (рис. 3).
ФВД – жизненная емкость легких значительно 
снижена. Признаки умеренной рестрикции аппара-
та вентиляции.
Эхо-КГ: размер левого желудочка: (КДР – 4,3 см; 
КСР – 2,5 см, ФИ – 65%), левое предсердие – 2,8 см 
(3,1 × 3,0 см), правый желудочек – 2,6 см. Толщи-
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на МЖП – 1,5 см, толщина задней стенки ЛЖ – 
1,5 см, толщина передней стенки ПЖ – 1,0 см. 
Правое предсердие – 4,2 × 3,9 см. Диаметр аорты 
на уровне ФК – 2,1 см, восходящий отдел – 3,4 см. 
Аортальный клапан без особенностей. Митраль-
ный клапан – без особенностей, степень регурги-
тации – 0–I ст. Трехстворчатый клапан – ФК – 
46 мм, створки фиброзно изменены, подвижные. 
Регургитация в правое предсердие – 3-й степени. 
Диаметр ФК легочной артерии – 30 мм, Vmax – 
1,28 м/с, диаметр ствола – 36 мм, правая ветвь – 
19 мм, левая – 23 мм. Пиковый градиент давления 
на клапане легочной артерии максимально – 134 мм 
рт. ст. МПП и МЖП интактны. Расширен коро-
нарный синус (рис. 4–7).
Спиральная компьютерная томография орга-
нов грудной клетки и брюшной полости с конт-
растированием: сердце увеличено в размерах, пре-
имущественно за счет правых отделов. Размеры 
правого предсердия – 5,0 × 7,0 см, левого предсер-
дия – 2,7 см, КДР ПЖ – 5,7 см, КДР ЛЖ – 3,9 см. 
Миокард не утолщен, отмечается повышенная 
трабекулярность ПЖ, гипертрофия модераторно-
го пучка. Данных за септальные дефекты не полу-
чено. Отмечается расширение коронарного синуса 
до 2,2 см. В коронарный синус открывается шунт 
диаметром 2,3 см, следующий из брюшной полос-
ти, анастомозированный с воротной веной. Ствол 
легочной артерии расширен до 4,8 см, диаметр 
правой ветви ЛА – 2,6 см, левой – 2,7 см. Данных 
за тромбоз не получено. Легочные вены впадают в 
левое предсердие. Данных за аномальный дренаж 
не получено. ВПВ – обычно сформирована, впада-
Рис. 3. Рентгенография органов грудной клетки
Рис. 6. Спиральная компьютерная томография органов 
грудной клетки с контрастированием
Рис. 5. Трансторакальная эхокардиография. Расширение 
фиброзного кольца трехстворчатого клапана (D = 41 мм)
Рис. 4. Трансторакальная эхокардиография. Расширение 
ствола легочной артерии и ее ветвей (d Ла – 3,8 см, d пра-
вая ветвь Ла – 2,3 см, d левая ветвь Ла – 2,5 см)
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ет в ПП, диаметр при впадении в ПП 2,7 × 2,3 см. 
Диаметр восходящей аорты – 3,3 см, дуги – 2,2 см. 
В полости перикарда содержимого не выявлено.
Брюшная полость – свободной жидкости не вы-
явлено. Печень обычной формы, с четкими конту-
рами, не увеличена (верхне-нижний размер – 8,5 см, 
левой доли – 5,0 см). Плотность паренхимы печени 
в пределах нормы, очаговых изменений не выявлено. 
Внутрипеченочные протоки не расширены. Струк-
туры ворот печени дифференцированы. Ствол во-
ротной вены обычного расположения и диаметра, 
отсутствует внутрипеченочное деление ворот-
ной вены. Вена дренируется в правое предсердие 
посредством вышеописанного шунта. Желчный 
пузырь увеличен, с наличием двух перетяжек в об-
ласти дна и тела. Содержимое его однородное, без 
конкрементов. Поджелудочная железа, селезенка и 
почка без патологии. 
МР-томография головного мозга: выявлены 
симметричные зоны по типу дегенерации в проек-
ции базальных ядер мозга.
Консультирован неврологом – на момент ос-
мотра данных за поражение нервной системы нет.
УЗИ органов брюшной полости – размеры пече-
ни не увеличены (правая доля 13,2 см, левая – 5,9 см). 
Контуры ровные, четкие. Паренхима диффузно из-
менена за счет фиброзных изменений, эхогенность 
умеренно. Отмечена гиперэхогенность стенок со-
судов и желчных протоков. Атипичное строение 
воротной вены – прослеживается до уровня ворот, 
диаметром 1,1 см в месте слияния верхней брыже-
ечной вены и селезеночной вены. В паренхиме пе-
чени правая ветвь 8 мм после деления и далее не 
прослеживается. Левая ветвь диаметром 1,2 см в 
месте деления и далее диаметром 1,3–1,5 см еди-
ным стволом проходит через левую долю печени, 
причем кровоток трехфазный, как в печеночных ве-
нах. Печеночная артерия лоцируется на уровне во-
рот печени в паренхиме. Нижняя полая вена – диа-
метр 1,7 см. Поджелудочная железа не увеличена 
и не изменена. Селезенка – размеры не увеличены, 
10,2 × 2,9 см, S – 29 см2. Селезеночная вена 7 мм, 
кровоток трехфазный, по типу артериального 
Vmax – 58 см/с.
ЭГДС – поверхностный гастрит. Дуоденит.
В анализах крови на себя обращает внимание 
эритроцитемия (5,87 × 1012/л), гиперглобинемия 
(193 г/л), тромбоцитопения (105 × 109/л), что, оче-
видно, связано с наличием высокой легочной гипер-
тензии, гипербилирубинемия (общий билирубин – 
58,6 ммоль/л, прямой билирубин – 7,9 ммоль/л). 
Коагулограмма – агрегация с адреналином 25%, с 
АДФ – 50%, АЧТВ – 37, ПТИ 67%, МНО – 1,55, фиб-
риноген – 1500, РКФМ – 3,5. Анализ крови на вирус-
ные гепатиты – отрицательный.
РЕЗУЛЬТАТЫ И ОБСУЖДЕНИЕ
В норме к печени по печеночной артерии и во-
ротной вене поступает до 20% общего объема сер-
дечного выброса. Печеночная артерия отходит от 
чревного ствола и обеспечивает 25–30% афферен-
тного кровотока. Воротная вена, формирующаяся 
при слиянии селезеночной и верхней брыжеечной 
вен, обеспечивает 70–75% общего печеночного 
кровотока. Кровь из печеночных аретериол и во-
ротных венул поступает в синусоиды, далее в цен-
тральные венулы, образующие печеночные вены. 
Эфферентный кровоток осуществляется по пече-
ночным венам, впадающим в нижнюю полую вену. 
Уменьшение поступления крови по воротной вене 
приводит к немедленному усилению кровотока в 
печеночной артерии, Vmax в печеночной артерии 
41 см/сек (норма до 65–70 см/сек), что говорит о на-
личии разгрузочного шунта, связанного с воротной 
системой печени. По данным УЗДС сосудов печени, 
кровоток в воротной вене изменен (из-за гипопла-
зии воротной системы), трехфазный, снижен, как в 
печеночных венах, из-за этого полноценного крово-
обращения в печени не осуществляется , но так как 
имеется обходной эмбриональный шунт, по которо-
му осуществляется как бы разгрузка объема крово-
тока в обход печени, то благодаря ему у пациента 
еще не развилось на фоне имеющейся портальной 
гипертензии расширение вен пищевода, гиперспле-
номегалия.
Рис. 7. Спиральная компьютерная томография органов 
грудной клетки с контрастированием: 1 – шунт (ductus 
venosus), соединяющий v. porte и впадающий в правое 
предсердие (коронарный синус)
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На основании полученных данных при обсле-
довании установлен диагноз «врожденный порок – 
аномальный дренаж портальной вены в коронарный 
синус; гипоплазия правой воротной вены; недоста-
точность трехстворчатого клапана III степени; ле-
гочная гипертензия IV степени; недостаточность 
кровообращения IIб, функциональный класс IV».
Учитывая бесперспективность консервативной 
терапии, для пациента с наличием врожденной па-
тологии сердца и печени, осложненной высокой 
легочной гипертензией, единственным методом 
радикальной помощи является хирургическое вме-
шательство. Показано 1-м этапом выполнить транс-
плантацию сердечно-легочного комплекса, при 
этом анатомия аномального дренажа портальной 
системы будет анастомозирована с правым предсер-
дием сердечно-легочного комплекса, 2-й этап – ор-
тотопическая трансплантация печени с разобщени-
ем соустья портальной вены и правого предсердия. 
Из доступной отечественной и зарубежной литера-
туры описание случаев оперативного лечения тако-
го порока сердца и печени нами не найдено.
Пациент от предложенного оперативного лече-
ния отказался. В настоящее время проводится тера-
пия (динамико, дилтиазем, аспирин-кардио).
ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Описанный редкий клинический случай демонс-
трирует сочетание врожденной аномалии порталь-
ной системы и сердца с высокой легочной гипертен-
зией, в основе которого лежит функционирующий 
эмбриональный венозный проток (ductus venosus), 
шунтирующийся в обход печени в правое предсер-
дие (коронарный синус), в сочетании с гипоплазией 
правой воротной вены.
Этиологический фактор (ОРВИ с высокой ли-
хорадкой в 1-м триместре беременности, угроза 
прерывания беременности), возможно, оказывал 
влияние на плод на ранних сроках его формирова-
ния, в период кардиогенеза и ангиогенеза. В данном 
случае под влиянием этиологических факторов и в 
сочетании гипоплазии правой ветви воротной вены 
у пациента сохранился и функционирует ductus ve-
nosus, который является компенсаторным сосудом 
для осуществления кровообращения в печени.
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